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의미치매(Semantic dementia; SD)는전두측두엽성
치매(Frontotemporal lobar degeneration; FTLD)의
아형 중 한 형태이다. 전두측두엽성치매( F T L D )는 전두엽
이나 측두엽을 침범하는 국소적 뇌엽위축을 보이는 퇴행성
치매를 일컫는 말이다. 이는주 침범부위의 위치에 따라 세
가지 임상형태로 나타난다. 첫번째는전두엽변이형으로서
이전에 전두엽퇴화(Frontal lobe degeneration), 비알
쯔하이머형치매의 전두엽퇴화(Frontal lobe degenera-
tion of Non-Alzheimer’s type), 또는전두엽치매
(Dementia of frontal type)라불리었다. 행동과인격
변화가 주된 특징이다. 두번째는노작성 언어발성( e f f o r t-
ful speech production)과음성학적, 문법적오류가 특
징적인 원발성 진행성 실어증(Primary progressive
aphasia), 세번째로는 측두엽변이형으로서 문의성 지식
의 손상에 의해 진행성 유창성 실어증의 형태를 보이는 의
미치매(Semantic dementia)이다.1 의미치매는 국내에서
보고된 바 없으며 최근 저자들은 의미치매의 임상적 진단기
준1에 합당한 환자 1예를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보
고하는 바이다.
증 례
5 9세 여자가 3년 전부터 서서히 진행된 기억력감소 및
주위 사람들과 대화가 잘되지 않는 증상을 주소로 내원하였
다. 학력은초등학교 중퇴였고, 병전의읽기, 쓰기, 계산능
력은 일상생활에 지장이 없는 정도였다. 보호자에의하면
약 3년전부터 평소 잘 알고 지내던 동네 사람들을 봐도 잘
기억하지 못하는 일이 간간히 발생하였고, 명절때 동생을
만나도 누군지 기억을 못하였으나 이름을 대고 동생이라고
알려주면 그제서야 알아 들었다 한다. 그후에도 점진적으
로 증상이 악화되어 같이 사는 며느리도 못 알아 보는 일이
잦아졌고, 내원1년 전부터는 어휘력이 심하게 손상되기
시작하여 집안의 물건들을 보고도 이름과 용도를 잘 모르기
시작했다. 혼자서생활하는 데는 별지장이 없어, 주위사람
들과 어울려서 화투를 치는데 문제가 없었고 과거와 비교해
성격의 변화도 없었다. 그러나식초를 마시고 나서 남편한
테도 먹어보라고 하는 경우도 생겼고 음식을 먹을 때 맛을
잘 모르는 증세가 나타났다.
환자의 가족력 상 특이사항 없었으며, 과거병력상 축농
증으로 치료를 받은 것 이외에는 당뇨나 고혈압 등 특이병
력은 관찰되지 않았다. 신체검사에서이상소견 없었으며 신
경학적 검사상에서 뇌신경기능검사, 사지의근력과 감각기
능, 심부건반사 및 소뇌기능 모두 정상소견 보였다. 내원
후 시행한 신경심리검사상 언어성 능력 검사에서 환자가 검
사자의 질문 중 단어의 의미를 이해하지 못하였다. 명명검
사인 한국어판 보스턴이름대기검사(K-Boston Naming
Test: K-BNT)의총점은 1 / 6 0점이었다. K-BNT2의 오류
전두측두엽성 치매의 측두엽 변이형: 의미치매
건양대학교 의과대학 신경과학교실, 연세대학교의과대학 신경과학교실*
김돈수 김영대*  유승화 김용덕 최영철
Temporal Variant of Frontotemporal Dementia: A Case of Semantic Dementia
Don-Soo Kim, M.D., Young-Dae Kim, M.D.*, Seung-Hwa Ryu, M.D.,
Yong-Duk Kim, M.D., Young-Chul Choi, M.D.
Department of Neurology, Konyang University, Yonsei University*
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유형 중 시지각오류가 가장 많았는데, 2개의연관오류(그려
진 자극과 유사하게 생긴 사물로 대치하여 반응하는 경우;
하루방→사람들), 2개의부분오류(전체자극그림의 일부분
만을 보고 지칭하거나 설명하는 경우; 토시→손), 1개의무
관오류(자극그림에대한 시각적 착오로 인해 자극과 관계없
는 설명을 하는경우; 고깔→사람)를보였으며 1개의 의미적
연관오류 중 상위오류(목표낱말의의미보다 포괄적인 개념
을 가진 상위범주의 낱말로 대치하여 반응하는 경우; 장화
→신발)와의미적 비연관 오류 중 1개의 단순묘사오류(자극
그림을 보고 눈에 보이는 대로 서술하듯이 말하는 경우; 인
어→사람인데 여자네)를보였다. 60개중나머지는 모두 모
른다고 말하는 D K ( D o n’t Know)를보였으나, 음운적착
어증은 관찰되지 않았다. 문의성기억을 알아보기 위한 검
사로 한국어판 Western Aphasia Battery 중6장의 그
림과 단어카드를 사용한 그림-단어, 단어-그림짝짓기에서
0 / 6점을 보였고, 단어-실물짝짓기에서는1 / 6점, 단어식별
검사에서는 2 / 4점의 수행을 보였다. 따라말하기에서 간단
한 단어는 가능하였으나 3단어이상은 불가능하였다.
주의집중을 보기위한 숫자외우기(digit span) 검사는바
로 따라 외우기( f o r w a r d )는 3단계, 거꾸로따라 외우기
( b a c k w a r d )는 0개였다. 그리고Rey-figure 모사에서는
3 4 / 3 6점을 보였다. luria loop와alternating square-
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Figure. 1.Patient’s writing and figure copying. These show relatively preserved functions in calculation, Rey figure, luria loop, and
alternation sqaure-triangle copy drawings.
Figure. 2.T1-weighted axial MRI scan. It shows striking focal atrophy of left side prodominent bilateral temporal cortex. A. Axial
view, B. left lateral view, C. right lateral view.
A B C
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triangle 그리기는정상적으로 그렸다. setting shift
a b i l i t y를 보기위한 f i s t - e d g e - p a l m과 al t e r n a t i n g
hand movement는정상적으로 수행하였다(Figure 1).
따라말하기에는 장애가 없었다. 그림그리기에서 R e y - f i g-
u r e모사는 잘 수행하여 기본적인 시각적, 언어적처리과정
의 장애가 없지만, 단어이해력과명명력의 장애로 문의성기
억의손상에 의한 문의성 실어증 소견으로 볼 수 있었다. 뇌
자기 공명영상에서는 양측성 측두엽의 뇌위축이 관찰되었는
데 좌측이 훨씬 더 심하였고(Figure 2), 이위축정도와 단
광자방출 단층촬영( S P E C T )에서의 관류저하가 일치하였다
(Figure 3).
고 찰
전두측두엽성치매( F T L D )는 알쯔하이머병과는 다른 병리
소견을 보이는 원발성 뇌위축 퇴행성 질환으로 초로성 치매
질환의 약 2 0 %에 달하는 질환이다.3 이는 전두엽과 측두
엽 중 침범부위의 우세성에 따라 여러가지 다양한 질환 군
으로 나뉜다. 전두측두엽성치매원형은( f r o n t o t e m p o r a l
dementia prototype; FTD) 현저한양측성이고 대칭적
인 전두엽의 위축을 보이며, 원발성 진행성 실어증( p r i-
mary progressive aphasia)에서는주로 좌측에 치우친
비대칭적인 전두엽과 측두엽의 병변을 보이고, 문의성치매
에서는 전형적으로 양측성이며 측두엽의 중회( m i d d l e
g y r u s )와 하회(inferior gyrus)를포함한 전측두엽 신피
질( n e o c o r t e x )의 병변을 보인다. 이러한세가지 임상양상
은 한 가족 내에서도 일어나며, 병의경과에 따라 중첩되기
도 하는 것으로 보아 증후군간의 연관성을 시사한다.4
저자들이 기술한 의미치매는 단어에관한기억이 점진적으
로 손상되며, 익숙한물건이나 사람의 얼굴을 알아보지 못하
는 증세가 생긴다. 언어는특징적으로 적절한 단어를 잘 찾
지 못해 무의미한 말을 할 때가 많지만 정상 음성법과 문장
법을보이며 유창하다. 그러나이전보다 적은 단어를 사용하
여 얘기하고 일반적인 광의의 언어를 주로 사용하는 경향을
보인다. 언어장애는주로 단어의 의미를 모르는 단순언어이
해력(single word comprehension)의소실과 명명력
( n a m i n g )의 장애를 보인다. 단어이해력의손상은 문의성
착어증(semantic paraphasia)을유발하는데 의미적 연관
상위오류(superordinate category substitution)와의
미적 연관 대등오류(coordinate category errors)(목표
낱말과 같은 의미범주내의 낱말로 대치하여 반응하는 경우;
낙타→말)를보인다. 이러한인지장애의 형태로 인해의사소
통에 장애가 오며 검사에도 영향을 미친다. 본환자의 경우
K- MMS E 가 1점이었으며 의미치매의 경우 보통 시공간인지
능력과 따라말하기가 비교적 유지되어 있기 때문에 적어도
2점이상은 나와야 하지만 검사 당시 환자가 계속 병원에서
검사받는 것에 불쾌감을 표하고 의사소통의 장애를 보여 1
점 밖에 얻지 못하였다. 의미치매에서는시각적기억력이 정
상이고 뜻은 모르지만 읽고 쓰는 것이 가능한것으로 알려져
있지만 본 경우의 환자는 3년이상된 진행된 상태이므로 이
런 양상을 보이지 않은것으로 생각되었다.
Figure. 3.Brain HMPAO-SPECT scan. It shows decreased regional cerebral blood flow over the left temporal cortex.
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또한 본 경우와 같이 친밀한 사람의 얼굴을 알아보지 못하
는 안면실인증( p r o s o p a g n o s i a )을 보이며, 시각적이나촉
각적으로 제시되는 객체인식의 이상을 보인다. 이는환자가
늘 사용하는 물건들의 용도를 모르는 연합성 실인증( a s s o-
ciative agnosia)이다. 이에반해 두정엽의 기능인 p e r-
ceptual matching이나그림모사능력은 보존된다. 이는
안면실인증이 기초적 시각처리과정의 장애에 의한것이아님
을 의미한다. 또한초기에는 간단한 단어의 따라말하기도 보
존되는데, 후에문의성 기억 소실의 진행에 따라 장애가 오
게 된다. 이러한언어장애는 국소적 병변에 의한 초피질성
감각실어증과 비슷하며, 말하는데있어서 막힘 없고 언어압
박증(press of speech)을보이며 음운적 착어증은 보이지
않는다. 알쯔하이머병과달리 삽화적인 기억( e p i s o d i c
m e m o r y )은 보존되며 시공간인지능력과 비언어성 문제해결
능력은 손상되지 않는다.4
임상증상은 노년기에 나타나는 알쯔하이머병과 혈관성 치
매질환과 달리 4 5 ~ 6 5세 사이의 젊은 나이에 조기 발병하
는데, 본경우도 5 5세 전후에 발병한 것을 알 수 있었다.
남녀의 차이는 없으며 가족력이 보고된 바 있다. 이질환의
병인은 아직 밝혀지지 않았으나 높은 가족력을 보이는 것으
로 보아 유전적인 소인을 시사한다. 분자생물학적인연구는
7번 염색체의 돌연변이와 3번 염색체의 연쇄( l i n k a g e )가
보고되었다.5 뇌파검사소견도 알쯔하이머병의 서파와 같은
이상소견은 보이지 않으며, 단광자방출단층촬영 검사에서는
알쯔하이머병과 같은 양측성 두정엽의 관류저하가 보이지 않
으며 이는전두엽이나 측두엽에 한정되는데, 본환자의 경우
도 좌측두엽에 한정된 관류저하를 보였다. 이전의기능적 자
기공명영상연구에 의하여 문의성 활동중추(semantic acti-
vation paradigm)는좌반구의 하전두엽, 측두엽, 측두-두
정엽에 광범위하게 존재한다고 알려져 있다.6
병리적 소견은 의미치매에서 특히측두엽의 하회와 중회가
심한 위축을 보이며, 두정엽, 후두엽, 측두엽상회가 보존되
는 것으로 알려져 있다. 또한경도의 전두엽 위축, 선조체,
담창구, 시상의위축도 보이며 측두엽 위축이 비대칭적인 경
우도 보이는데, 이러한경우는 언어적, 시각적문의성 기억
상실의 증세차이를 보이기도 한다. 병리소견은크게 2가지
로 나뉘는데, 첫째는대뇌피질 신경원의 소실이 해면상 변화
(spongiform degeneration)이나layer II의표면신경망
(superficial neuropil)의미세공포현상( m i c r o v a c u l a-
t i o n )과 함께 나타나고 신경교증은 미약하며 유막하 부위
(subpial region)에국한된다. 번연계와선조체는 침범되
지만 그렇게 심하지 않다. 두번째소견은 P i c k소체인데, 이
는 광범위하고 많은 신경교증을 동반한 신경원의 소실과 동
반된다. 부종신경원의 봉입체는 t a u와 ubiquitin 양성인
물질을 포함하며 번연계와 선조체를 심하게 침범한다.7 의미
치매의 병리학적 특징은 알쯔하이머병과 루이소체질환의 특
징적인 병리소견이 보이지 않는다는 것이다. 전두측두엽성치
매 중 원발성 진행성 실어증과 의미치매에서는 첫번째 기술
한 해면상 변화의 동반이 더 많은것으로 알려져 있다.3
전두측두엽성치매( F T L D )는 임상적으로 h e t e r o g e n o u s
g r o u p이다. 이는뇌조직 내에 어느 부위에 병변이 발생하
여 진행되는냐에 전적으로 달려있다. 조직학적으로도연관이
있는이 세가지 아형중 임상적 진단기준에 부합되는 의미치
매 환자를 경험하였기에 문헌고찰과 함께보고하는 바이다.
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